Orijinal Soru: Temel Bilimler 87

87. Feokromasitoma ve renal hiicreli karsinom birlikteligi olan 43 yasindaki hastada asagidaki timorlerden hangisinin bunlara

eslik etmesi en olasidir?

A) Serebellar hemanijiyoblastom
B) Serebellar polikistik astrositom
C) Optik sinir gliomu

D) Tiroid papiller karsinomu

E) Kolon adenokarsinomu
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NOROKUTANOZ SENDROMLAR

Familyal tumor sendromlan (Norokutanoz sendromlar)

Sendrom Ozellik

Narofibromlar, schwannomlar, malign periferik sinir tUmorl, gliomlar, cafe- au-lait lekeleri,

Nérofibromatosis 1 iriste lisch nodiilleri, feokromasitoma

8. kafa ciftinde bilateral schwannom, menenjiom, nérofibromlar, spinal kord ependimomlari,
Norofibromatosis 2 Non-neoplastik lezyonlar olarak schwannosis, meningioanjiyomatosis ve glial hamartomlar eslik
edebilir.

Tuberoskleroz hamartin’i kodlayan TSC1 veya tuberin’i kodlayan TSC2 genlerindeki bozulma sonucu
ortaya ¢cikar. Serebral kortikal malformasyon, subependimal dev hiicreli astrositom, epilepsi (ilk
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VHL gen mutasyonu goriilir. Serebellar hemanjiyoblastom, retinal anjiyom, renal hiicreli

Von Hippel-Lindau karsinom, eritropoetin sekresyonu, feokromasitoma, visseral kistler, ependimal kistler

Herediter dedil, sporadiktir. 5.kafa cifti trasesinde deride kutantz anjiyomlar, aym tarafl
Sturge-Weber hastahg@ | oksipital atrofi meningial anjiyomatosis, serebral kalsifikasyon, epilepsi, mental retardasyon,
grafide kafada tren ray kalsifikasyon (damar duvarlarinda), glokom.

SANTRAL SINIR SISTEMi TUMORLERI

Gocukluk cadi timdrleri siklikla infratentoriyal (serebellum) yerlesimli iken erigkin yas timérleri supratentoriyal
(hemisfer) yerlesimlidir.

Erigkinde en sik gorllen primer timor astrositom (en sik glioblastom) iken ikinci siklikta menenjiyomlar gérdlr,

Cocuklarda en sik gériilen tiimér pilositik astrositom, malign tiimér ise medulloblastomdur,

Beyin timorleri genel olarak metastaz yapmazlar, ancak ependimom, medulloblastom gibi timorler BOS iginde
subaraknoid bosluda yayilabilir.

GLIOMLAR

Astrositomlar

» Infiltratif ve pilositik olmak Gzere iki biiyik sinifi vardir,

o Infiltratif astrositomlar eriskinlerdeki primer beyin timérlerinin %80/ini olusturur.

Bu soru hakkinda daha fazla referansimizi gérmek icin www.tusdata.com'u ziyaret ediniz.
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Atipik Rabdoid/Teratoid Tiimor

 Geng gocuklarda posterior fossa ve supratentorial bolgede esit siklikta gorulur.
o Karakteristik 6zelligi 22, kromozomda ve INI-1 geninde bozukluktur.
o Kotii diferansiye, grade 4 timordir.

o EMA ve vimentin (+), desmin (-)tir.

DIGER PARANKIMAL TUMORLER

Primer Beyin Lenfomasi

e Siklikla B hiicreli, agresif biiyiik hiicreli non-Hodgkin lenfomalardir.
e AIDS olgularinda gorilme sikh@ yiiksektir. EBV ile iligkisi siktir ve genellikle multisentriktir.

e Lenfositlerin damar etrafinda yerlesmesi (anjiyosentritik biiyiime) ile karakterizedir.

Germ Hiicreli Tiimorler
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Hemanjiyoblastom

o Tek bagina ya da Von Hippel-Lindau sendromunun komponenti olarak gordlebilir.

s Eritropoetin salgisi ile polisitemi yaparlar.

Menenjiyom

e Beyin parankimi disinda, meninkslerde goérilen ve meningoepitelyal hiicrelerden kaynaklanan
timdrlerdir.

e Siklikla erigkinlerde gériilen ve genellikle benign timdérlerdir.
e Kadinlarda daha sik gériillir ve progesteron reseptarleri tasirlar. Gebelikte hizli biiydirler.
» Mikroskopisinde 6zellikle de Psammom cismi seklinde kalsifikasyon saptanir.
o Genellikle grade 1 timdrdiir. Hiperosteozis ve girdap patterni izlenir.
» En sik gorilen kromozom anomalisi 22 q kaybidir. NF-2'de risk artar.
o Histolojik tipleri: Mitoz arttikga malignite artar.
o Grade 1 menenjiyom: Sinsityal, fibroblastik, transitional, psammomatéz, sekretuvar, mikrokistik

o Grade 2 (atipik) menenjiyom: Seffaf hiicreli ve kordoid tipler
o Grade 3 (anaplastik-malign) menenjiyom: Papiller ve rabdoid tipler

Beyin timérlerinin gradelemesi

6rade 1: Pilositik astrositom, gangliogliom, DNET, menenjiomlar (sinsityal, fibroblastik,
transitional, psammomatdz, sekretuvar, mikrokistik)

6rade 2: Diffiiz astrositom, ependimom, seffaf hiicreli ve kordoid menenjiom, pleomorfik
ksantoastrositom, oligodendrogliom, santral nérositom

6rade 3: Anaplastik astrositom, anaplastik oligodendrogliom, anaplastik epandimom, papiller ve
rabdoid menen jiom

Grade 4: Medulloblastom, glioblastom, atipik teratoid/rabdoid tiimér

Bu soru hakkinda daha fazla referansimizi gérmek icin www.tusdata.com'u ziyaret ediniz.
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@ Infeksiyéz Faktérler

Human Papilloma Viriis (HPV): Serviks, anal, vulvar, vajinal, penil kanserler; oral kavite ve orofarenks
kanserleri

Hepatit B viriisii ve hepatit C viriisii: Hepatosellller kanser
Human T-cell Leukemia/Lymphoma Virus Type 1 (HTLV-1): Eriskin T hicreli |6semi/lenfoma

Epstein-Barr viriisii: Bircok lenforma (Burkitt lenfoma vb), posttransplant lenfoproliferatif hastalik; mide
ve nazofarenks kanserleri

Insan Herpes Viriis Tip 8 (HHV8): Kaposi sarkom, Castelman hastali§ji, primer eflizyon lenfomasi
Merkel Cell Polyomaviriis: Cilt kanseri

Human Immunodeficiency Virus (HIV): Primer onkojenik bir virlis olmamakla birlikte non-Hodgkin
lenfoma, Kaposi sarkomu, skuamoz hicreli karsinom (6zellikle Urogenital sistem) riskini arttirir

Helikobakter pylori: Mide kanseri, mide MALToma
Schistosoma hematobium: Mesane kanseri (skuamoz hiicreli)

« Clonorchis sinensis ve Opisthorchis viverrini: Safra kesesi ve yollan kanserler

¥ Genetik Faktorler

e Her ne kadar kanser belli bir hiicrede birikmis genetik mutasyonlar sonunda geligse de, kanserlerin %10u
genetik yatkinhk nedeniyle gelismektedir.

Kanser lle iliskili Sendromlar ve Genler

Sendrom Gen Kalitim Kanserler

Ataksi telenjiektazi ATM OR Meme kanseri

Cowden sendromu PTEN aD Meme, tiroid, endometrium

Familyal adenomatoz polipozis Mﬁ.ﬁH gg Kolorektal

Familyal melanom CDKN2A oD Melanom, pankreas

Familyal Wilms tiim&ri WT1 QD Renal (pediatrik)

Herediter meme / over kanseri BRCA 1 ve 2 oD Meme, over, prostat

Herediter diffiiz gastrik kanser CDH1 oD Mide

Herediter retinoblastom RB1 oD Retinoblastom, osteosarkom

Herediter nonpolipozis kolon MSH2Z, MLH1, Kolon, endometn’ur_n, over, mide, ince

kanseri sendromu MSH6, PMS2 oD barsak, Ureter karsinomu

Juvenil polipozis sendromu SMAD4, BMPR1A oD Gastrointestinal, pankreas kanseri
Sarkom, meme, ldsemi, beyin, adrenal,

Li-Fraumeni sendromu p53 QoD melanom, mide, kolorektal, pankreas,
tzefagus, akcider, germ hiicreli timar

Norofibromatozis Tip1 NF1 oD Norofibroma, norofibrosarkom, beyin

Norofibromatozis Tip2 NF2 oD Vestibiiler schwannom, menenjiom
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Von Hippel Lindau hastalig

VHL

oD

RCC, serebellar hemajioblastom,
feokromasitoma
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Tedavi

e Konvulsiyonlar, ACTH va da vigabatrine iyi yanit verir.

o Fasiyel anjiofibromlar, kardiyak rabdomiyom ve renal anjimiyolipomlar igin cerrahi 6ncesi selektif vakalarda
everolimus denenir.

STURGE WEBER SENDROMU

* Fasial anjiyoma (sarap renginde), hemiparezi, glokom ve konvulsiyon ile karakterizedir. Olgularin
varisinda mental retardasyon vardir GNAQ genindeki sporadik mutasyonlarin sorumlugu oldugu
gosterilmigtir

Klinik bulgular

e Yizde fasial anjiyoma dogumdan itibaren vardir. Kutandz anjiyomava ilave olarak yanak mukozasi, dil, damak,
farenkste de bulunabilir.

Kontralateral hemiparezi, hemianopsi

Hipoksiye badl oldugu distinllen beyaz cevher anormallikleri
Basit ve kompleks parsiyel konvulsiyon

Glokom

Beyin ve yiz tutulumuna gore Ug tipi tammlanmighir:

» Tip I: Hem yiizde hem leptomeningeal anjivomlar; glokom olabilir
» Tip IL: Sadece yiizde anjiyom (S5S tutulumu yok): glokom olabilir
* Tip ITI: Sadece leptomeningeal anjiyomlar; genellikle glokom yok.

Tam
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VON-HIPPEL-LINDAU SENDROMU

 Retina ve serebellumun hemanjioblastomalari ile karakterizedir.
e Otozomal dominant geger.

e Renal timorler ve feokromasitoma sikhd artmisti. Renal karsinom en sik 6lim nedenidir.

LINEAR NEVUS SENDROMU

e Fasyal neviis ve ndrogelisimsel anomali ile karakterize hastalktir.

PHACE SENDROMU

P: Posterior fossa malformasyonlari (en sik Dandy-Walker anomalisi)

H: Hemangiomlar (ylzde)
A: Arteriyel anomaliler (karotis anevrizmasi, aberran sol subklavian arter)
C: Coartation (aort koartasyonu)

E: Eye (g6z anomalileri; glokom, katarakt, mikroftalmi, optik sinir hipoplazisi)

Bu soru hakkinda daha fazla referansimizi gérmek icin www.tusdata.com'u ziyaret ediniz.



